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Para mi, la relacion entre las arritmias del sindrome de QT largo y el “esfuerzo” es un
enigma. Por un lado, estoy consciente que la literatura marca “gjercicio” (o effort en ingles)
como un precipitante importante de arritmias en el sindrome de QT largo (Schwartz, P.J.,
et al. Genotype-phenotype correlation in the long-QT syndrome: gene-specific triggers for
life-threatening arrhythmias. Circulation. 2001;103(1):89). Por otro lado, todo el que ha
tratado a pacientes con sindrome de QT largo seguro sabe que uno les puede hacer
todas las pruebas de esfuerzo que uno quiera..... y nunca (y digo NUNCA!) van a tener
arritmias serias. Uno que otro tendran arritmias ventriculares que probablemente no
tengan que ver mucho con la enfermedad (Ackerman MJ. The diagnostic utility of recovery
phase QTc during treadmill exercise stress testing in the evaluation of long QT syndrome.
Heart Rhythm. 2011;8(11):1698). Segun pienso la literatura ha confundido “ejercicio” con
la emocion de la competencia. Claro, cuando uno ve la respuesta del QT al
acceleramiento repentino (Viskin, S. The response of the QT interval to the brief
tachycardia provoked by standing: a bedside test for diagnosing long QT syndrome. J Am
Coll Cardiol. 2010;55(18):1955) uno puede imaginar qué le pasa al QT a la hora de correr
un sprint. Pero..... ihagales correr a los pacientes todo lo que quiera en el tredmil y
comprobara que no pasa nada!

Por eso, para mi, la historia del paciente, con hermano muerto durante ejercicio, NO
sugiere sindrome de QT largo.

El QT de este muchacho es normal. Contando cuadritos yo mido un QT de 400 y un QTc
de 436 msec. No hay pacientes con sindrome de QT largo que tengan QTc de este
tamano (Vincent, Long QT syndrome in children: the value of rate corrected QT interval
and DNA analysis as screening tests in the general population. J Med Screen.
.2001;8(4):173)

El diagnostico es CPVT (catecholaminergic polymorphic VT). La prueba de esfuerzo la
sugiere, aunque no es diagndstica. Claro, taquicardia ventricular monomérfica originada
en el tracto de salida del ventriculo izquierdo (que es lo que demuestra la prueba de
esfuerzo) podria ser simplemente una taquicardia ventricular idiopatica (aunque en las
taquicardias idiopaticas la arritmia ventricular aparece al terminar el esfuerzo mas que
durante... pero todo es posible). Sin embargo, ESTA taquicardia monomorfica con una
historia de hermano muerto es CPVT hasta que se demuestre lo contrario.
Interesantemente, este tipo de arritmias se ven muy seguido en pacientes con CPVT
parcialmente tratados con beta-bloqueantes.

La respuesta a isoproterenol es fascinante: Primero fibrilacion auricular y taquicardia
ventricular monomorfica pero eventualmente taquicardia bidireccional.

El paciente tiene CPVT y hay que tratarlo con beta-bloqueadores y flecainida.




Sami Viskin

Estimado Sami: primeramente debo comentar a los jovenes y no expertos que el Dr Sami
es uno de los pesquisadores mas destacados y respetados alrededor del mudo
principalmente en relacion a LQTS, TdP mechanism, idiopatic VF y otras canalopatias
without structural heart disease. Es un lujo tener su valiosisima opinion. No obstante,
permitame comentar que este niflo mostré continuar con los eventos de arritmia
ventricular mismo impregnado de alta dosis de B-bloqueador. Por otra parte es
sintomatico. A pesar de muy promisora y aprobada tanto clinica (1;2;3) como
experimentalmente (4;5) la flecainida todavia es considerada una terapia en investigacion
promisoria. EI CDI tiene indicacion clase lla en pacientes que permanecen con sincope o
TV sostenida a pesar del uso de B-bloqueadores.

Sami si usted fuera el papéa de este nifio ¢se quedaria tranquilo apenas con los farmacos?
Comparto su idea de asociar flecainida pero solo después de realizar una prueba de
esfuerzo antes y después de la introduccion de la flecainida. La manifestacion tipica es la
aparicion de arritmias durante el ejercicio, mas a menudo cuando la FC alcanza los 120-
130 Ipm, comenzando con extrasistoles ventriculares aisladas, progresando a episodios
de taquicardia ventricular no sostenida y sostenida, si el esfuerzo se mantiene puede
aparecer taquicardia bidireccional

El uso de B-bloqueadores es muy eficaz en la reduccion de los sintomas, e indicacion
clase | para pacientes con manifestaciones clinicas,

El uso del desfibrilador es una indicacidén de clase | en quien fue recuperado de la muerte
subita y clase lla en pacientes que permanecen con sincope o TV sostenida a pesar del
uso de B-blogueantes.Le indicaria un CDI + farmacos para que el aparato no entregue
descargas inutiles.

Se ha sugerido el tratamiento con denervacion cardiaca izquierda como una alternativa
terapéutica para los pacientes que no pueden hacer uso de los B-bloqueantes (ejemplo
asmaticos) O tal vez la flecainida sea de eleccidn en estos casos .

La flecainida es la primera adicién a los 3-bloqueantes Cuando la supresion de la arritmia
ventricular es incompleta. directrices de consenso de expertos actuales han dado una
recomendacion de clase lla para el uso de flecainida en pacientes con CPVT. Ademas,
flecainida se considera una “recomendacién emergente" de acuerdo con la 2015
Sociedad Europea de Cardiologia VT guideline. con B-bloqueantes y flecainida afadida a
los B-bloqueadores en el paciente CPVT. Flecainida no deberia ser considerada en
pacientes que sigue teniendo arritmias y / o sintomas ventriculares pesar dosis tolerada
maxima B-bloqueantes en pacientes con o sin un CDI. El efecto dosis-respuesta se ha
observado en estudios previos sobre la flecainida y la dosificacién 6ptima para la
supresién de la arritmia en los adultos es de aproximadamente 150-300 mg / dia, mientras
que las dosis inferiores a 100 mg / dia se han asociado con la falta de respuesta en la
mayoria de los casos, el fracaso del tratamiento hasta el momento se ha asociado con
una baja dosis de flecainida y / o no -Conformidad. En la actualidad, la Unica medida de la
eficacia de la flecainida es la llamada carga ventricular arritmica en la prueba de
esfuerzo antes y después de la introducion del farmaco. En los casos en los que la
carga de arritmia ventricular en la prueba de ejercicio no fue un predictor fiable de eventos
(es decir, que experimentd eventos antes y después del farmaco en la prueba de
esfuerzo)

Se desconoce si la administracion una vez o dos veces al dia es beneficiosa, pero se
prefiere un farmaco de liberacion lenta para evitar el incumplimiento. En general, los
efectos secundarios reportados de flecainida son leves y han dado lugar a la interrupcion
s6lo en una pequena proporcion de pacientes.

jGracias Sami por siempre abrillantar nuestro Pablo Chiale forum!
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